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C3 glomerulonephritis (C3GN)は近年新たに提唱された疾患概念で，膜性増殖性糸 















立清瀬小児病院で1992年 1月から2011年 12月の間に病理学的に特発性MPGN (I, III 
型） と診断され，1年以上経過観察された全小児例を対象とした.蛍光抗体法でC3 
のみ沈着しているものをC3GN, IgGとC 3がともに沈着しているものを補体古典経路 
が関与するMPGN (classical MPGN)と再診断し，第一に C3GNの割合を見出し，その 
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非寛解を判断した.低補体血症は血清C3 く 80mg/dLと定義した.腎機能は日本人小児 
の糸球体濾過量推算式（eGFR)に基づき算出し，eGFR く 90 mL/min/1.73 m2を腎機能障 
害ありと定義した.
【結果】
期間内に 14人が特発性MPGNと診断されていた.年齢中央値11.1歳 （4.9-14.6歳）， 
観察期間中央値8. 5 年 （1.4-9. 4年）で，4 人が classical MPGN，8 人が C3GN， 2 人 
が分類不能であった.分類不能であった2 人を除き，12人で比較検討を行った.治療 
選枫に関しては，Classical MPGN群では 4 人全員がMPT+PSLのみであった.C3GN群 
では 7 人が MPT+PSLを受け，そのうち6 人 が combined therapyを受けていた.最終 
観察時，classical MPGN群 2 人と C3GN群 7 人が非寛解であり，classical MPGN群 1 
人 と C3GN群 5 人で低補体血症の改善が得られていなかった.腎機能障害は両群とも 
に認められなかった，
【考察】
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(学位論文審査の結果の要旨)
近年、C3 glomerulonephritis (C3GN)という新しい疾患概念が提唱されている。C3GN 
は補体代替経路の調節異常によって発症し、腎組織へのC3沈着を特徴とする。本疾患は、 
腎組織への IgG沈着がないことで、補体古典経路の活性化により生じる膜性増殖性糸球体 
腎 炎 （MPGN)と病理学的に区別される。本論文では、従来、MPGNと診断されていた小児の 
症 例 （14例）を後方視的に検討し、C3GNと MPGN症例を再分類して以下の点を明らかにし 
た。
1) 従 来 MPG type1 あるいは type 3 と診断されていた小児の症例において、C3GNが 
過半数を占めると考えられる。
2) C 3 G Nは免疫抑制療法により尿所見の寛解や低補体血症の改善がみられない症例が 
多く、MPGNと比較して免疫抑制療法に不応の可能性がある。
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